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 Streszczenie
Wstęp: Przepukliny oponowo-rdzeniowe, wady układu moczowego i wysięk opłucnowy płodu należą do grupy 
schorzeń, w których podejmowane są mniej lub bardziej skuteczne próby leczenia w okresie prenatalnym. 
Przepuklina oponowo-rdzeniowa jest jedną z nielicznych wad wrodzonych, których korekcja jest technicznie 
możliwa w okresie życia płodowego.
Cel: Celem naszej pracy była ocena czy istnieją w literaturze dowody naukowe uzasadniające oferowanie i 
wykonywanie tych zabiegów.  
Metoda: W oparciu przede wszystkim o bibliotekę Pubmed dokonaliśmy przeglądu dostępnej literatury na temat 
zabiegów wewnątrzmacicznych wykonywanych u płodów z wrodzoną przepukliną oponowo–rdzeniową, uropatią 
zaporową i wysiękiem opłucnowym. Zwracaliśmy szczególną uwagę na badania randomizowane z grupą kontrolną 
i dostępne meta - analizy. 
Wyniki: Dla żadnego z analizowanych zabiegów wewnątrzmacicznych nie opublikowano dotąd wyników badań 
randomizowanych z grupą kontrolną. Realizowane są protokoły takich badań. W badaniach europejskich rekrutowani 
są pacjenci z uropatią zaporową, a w Stanach Zjednoczonych z przepukliną oponowo-rdzeniową. Dla zabiegów 
implantacji zastawki pęcherzowo-owodniowej stosowanych w uropatii zaporowej opracowano meta-analizę, 
której wyniki sugerują, że zabieg ten może być rekomendowany dla pewnej ściśle określonej grupy pacjentów. 
W przypadku odbarczania wysięku opłucnowego u płodu dostępne w literaturze są tylko opisy serii przypadków. 
Zabieg ten wydaje się poprawiać rokowanie w grupie pacjentów z obrzękiem uogólnionym.     
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Przepuklina oponowo-rdzeniowa
Przepuklina	 oponowo-rdzeniowa	 jest	 najczęstszą,	 ciężką	





















wypukleniu	 opon	 mózgowo-rdzeniowych	 i	 elementów	 rdze-
nia	 kręgowego	 przez	 defekt	 kostny	 kręgosłupa	 towarzyszą	 też	
deformacje	 struktur	 znajdujących	 się	 w	 tylnym	 dole	 czaszko-
wym.	Malformacja	typu	Arnold	Chiari	II	(wgłobienie	móżdżku	
i	 tyłomózgowia	do	otworu	owalnego)	 i	wodogłowie	występuje	
u	 prawie	wszystkich	 pacjentów	 [11].	Wada	 ta	 skutkuje	 bardzo	
poważnymi	 konsekwencjami	 po	 urodzeniu	 się	 dziecka.	Najpo-
ważniejsze	 to:	 porażenie	 kończyn	dolnych,	wodogłowie	 często	














nakłada	 się	 wtórny	 uraz	 spowodowany	 ekspozycją	 elementów	





bezpośrednio	 eksponowany	 na	 działanie	 płynu	 owodniowego	
Wnioski: Wydaje się, że dzisiaj z powodu braku mocnych dowodów naukowych, nieuzasadnione jest oferowanie 
interwencji wewnątrzmacicznych w przypadku ciąży powikłanej obecnością przepukliny oponowo–rdzeniowej, 
uropatii zaporowej czy wysięku opłucnowego poza protokołem dobrze kontrolowanych badań klinicznych 
w wyspecjalizowanych ośrodkach.  
 Słowa kluczowe: przepuklina oponowo-rdzeniowa / uropatia zaporowa / 
                  / wrodzony wysięk opłucnej / chirurgia płodu / 
                 / interwencje wewnątrzmaciczne / zastawki pęcherzowo-owodniowe /  
 Abstract
Introduction: Spina bifida, obstructive uropathy, and congenital pleural effusion (PE) belong to the group of 
congenital defects in which attempts of in-utero treatment were undertaken. 
Objective: Main objective of our study was to search for scientific evidence that would justify offering, and 
performing, in utero interventions in fetuses with spina bifida, obstructive uropathy and PE.  
Methods: Using Pubmed as the main source, all publications relevant to the subject of in-utero interventions in 
fetuses with spina bifida, obstructive uropathy, and PE were sought and carefully reviewed. An extra effort was 
made to identify all randomized controlled trials and meta-analyses.    
Results: Up to date, none of the aforementioned in-utero interventions was evaluated in the randomized controlled 
trial. Two ongoing studies, one for patients with spina bifida, and one for patients with obstructive uropathy, are 
still actively recruiting the subjects. As suggested by the results of meta-analysis, vesico-amniotic shunt might be 
recommended for selected group of fetuses with obstructive uropathy. For fetuses with unilateral or bilateral PE, 
in-utero drainage seems to improve the outcome only in cases complicated by hydrops fetalis. However, only case 
series are available.   
Conclusions: Because of insufficient scientific evidence, offering in utero intervention to women with pregnancy 
complicated by spina bifida, obstructive uropathy, and fetal PE on the routine basis is not justified. Until more data, 
preferably from randomized controlled trials are available, these procedures should only be performed in specialized 
centers as a part of carefully designed clinical trial.  
 Key words: spina bifida / obstructive uropathy / congenital pleural effusion / 
        / fetal surgery / in-utero interventions / vesico-amniotic shunts / 
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stwierdzono	zaburzenia	neurologiczne,	deformacje	i	zmiany	hi-
stologiczne	przypominające	te	opisywane	u	noworodków	z	wro-
dzoną	 przepukliną	 oponowo-rdzeniową	 [17].	U	mutantów	my-
szy	obarczonych	 tą	wadą	dopiero	w	zaawansowanych	 stadiach	
rozwoju	 wewnątrzmacicznego	 obserwuje	 się	 zmiany	 degene-








Wyniki	 badań	 histopatologicznych	 fragmentów	płytki	 ner-
wowej	pacjentów	z	wrodzoną	przepukliną	oponowo-rdzeniową	
również	wydają	 się	 potwierdzać	 hipotezę	 dual hit.	W	 badaniu	
histologicznym	 dysplastycznych	 odcinków	 rdzenia	 kręgowego	
w	 początkowych	 stadiach	 rozwoju	 płodu	 obserwuje	 się	 tylko	







ci	 z	 rozszczepem	 cewy	 nerwowej	 w	 okolicy	 szyjnej	 (cervical 
dysraphism)	 gdzie	 defekt	 pokryty	 jest	 skórą	 nie	mają	 żadnych	























w	 których	 przy	 postępowaniu	 zachowawczym	 istniało	 bardzo	
wysokie	 prawdopodobieństwo	 zgonu	 pacjenta	w	 okresie	 życia	
płodowego	lub	we	wczesnym	okresie	noworodkowym.	
Tak	jak	w	przypadku	przepukliny	przeponowej	opracowano	
najpierw	chirurgiczny	model	 zwierzęcy	 [26].	Wyniki	 badań	na	
modelu	zwierzęcym	były	bardzo	zachęcające	i	wydawały	się	po-
twierdzać	hipotezę,	że	prenatalne	zamknięcie	defektu	zapobiega	
progresji	 zarówno	 zaburzeń	 neurologicznych,	 jak	 i	wgłobieniu	
tyłomózgowia	[27-29].	
Bardzo	 ciekawe	 i	 istotne	 były	 obserwacje	Brunelli	 i	wsp.,	
którzy	wykazali,	 iż	proces	gojenia	chirurgicznie	wytworzonego	





go (tethered cord).      







Szacuje	 się,	 że	 łącznie	 w	 różnych	 ośrodkach	 na	 świecie	
przeprowadzono	 około	 400	 tych	 zabiegów,	 najwięcej	 w	 Sta-
nach	Zjednoczonych	 [33].	Kilkanaście	 takich	 zabiegów	wyko-
nano	również	w	Polsce,	w	ośrodku	w	Bytomiu	[34].	Zaznaczyć	





że	 zamknięcie	 przepukliny	 w	 okresie	 prenatalnym	 zmniejsza	
ryzyko	progresji	wodogłowia,	 a	w	konsekwencji	 także	procent	




nego	 zamknięcia	 przepukliny	 oponowo-rdzeniowej	 wymagało	




wydają	 się	 również	 potwierdzać	 zmniejszone	 ryzyko	 progresji	





konywania	 zabiegu	wewnątrzmacicznego,	 a	 ryzykiem	 rozwoju	
wodogłowia	[39].	
Największą	szansę	na	poprawę	rokowania	wydają	się	mieć	
pacjenci	 z	 poziomem	 uszkodzenia	 ≤L4,	 operowani	 przed/w	 25	
tygodniu	 ciąży,	 u	 których	 wielkość	 komór	 bocznych	 mózgu	
w	momencie	zabiegu	nie	przekracza	14mm.	Ponieważ	obecność	
zastawki	zwiększa	ryzyko	zaburzeń	rozwoju	psychoruchowego,	
pacjenci	 operowani	 w	 okresie	 prenatalnym	 mają	 potencjalnie	
szansę	 na	 poprawę	 rokowania	 [40].	 Jednakże,	 jak	 podkreślają	
eksperci	i	sami	autorzy,	istnieje	kilka	powodów,	dla	których	do	
tych	wyników	należy	podchodzić	 z	 odrobiną	 rezerwy	 [41].	 Po	
pierwsze	pacjenci	nie	byli	randomizowani.	Po	drugie	brak	było	
jasnych	kryteriów,	według	których	kwalifikowano	pacjentów	do	
zabiegu	 wszczepienia	 zastawki,	 a	 rodzice	 dzieci	 operowanych	
w	 okresie	 prenatalnym	mogli	 być	mniej	 skłonni	 do	wyrażenia	
zgody	na	zabieg	wszczepienia	zastawki.	Należy	też	zauważyć,	że	
w	doświadczeniach	przynajmniej	jednego	z	ośrodków	wewnątrz-
maciczne	 zamknięcie	 przepukliny	 nie	miało	 istotnego	wpływu	
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ani	na	progresję	wodogłowia	w	okresie	życia	płodowego,	ani	na	
częstość	 zabiegów	 implantacji	 zastawki	w	okresie	noworodko-
wym/niemowlęcym	 [42].	Wstępne	 wyniki	 wydają	 się	 również	
sugerować,	 że	 zamknięcie	 przepukliny	 w	 okresie	 prenatalnym	
zmniejsza	ryzyko	wystąpienia	jednego	z	najistotniejszych	powi-




















stopniem	 uszkodzenia	 elementów	 nerwowych	 (obecność	 stopy	
końsko-szpotawej),	a	funkcją	motoryczną	kończyn	dolnych	[47].	
Podkreślić	też	należy,	że	nawet	w	tej	wyselekcjonowanej	grupie	
pacjentów	o	 stosunkowo	dobrym	 rokowaniu	 zabieg	 prenatalny	
nie	 eliminuje	 zaburzeń	 koordynacji	 ruchowej	 charakterystycz-
nych	dla	przepukliny	oponowo-rdzeniowej	[47].	
Wbrew	 oczekiwaniom	 zamknięcie	 przepukliny	 oponowo-
rdzeniowej	w	okresie	prenatalnym	nie	zmniejsza	ryzyka	rozwo-
ju	 zespołu	 zakotwiczenia	 nici	 końcowej	 rdzenia	 kręgowego	 i,	
co	niepokojące,	objawy	mogą	się	nawet	pojawić	wcześniej	niż	




cji	 wypieraczy	 i	 zwieraczy	 [49,	 50].	 Nieprawidłowa	 czynność	
zwieraczy	i	zaburzona	funkcja	motoryczna	kończyn	dolnych	są	
prawdopodobnie	przynajmniej	częściowo	związane	z	nieprawid-
łowym	unerwieniem	 (przyczyna	 pierwotna),	 a	 nie	 szkodliwym	
działaniem	czynników	zewnętrznych	podczas	życia	płodowego.	
Talabami	 i	wsp.,	 którzy	 badali	 stężenie	 enzymów	 trawiennych	
w	płynie	owodniowym	wykazali,	że	funkcja	zwieraczy	u	płodu	
z	 przepukliną	 oponowo-rdzeniową	 jest	 zaburzona	 już	w	 20-24	















Narodowy	 Instytut	 Zdrowia	 Stanów	 Zjednoczonych	 randomi-
zowanego	wieloośrodkowego	 badania	mającego	 na	 celu	 ocenę	
efektów	 zabiegu	wewnątrzmacicznego	 zamknięcia	 przepukliny	
oponowo-rdzeniowej	w	porównaniu	 z	 grupą	 kontrolną	 leczoną	
zachowawczo.	W	 tych	 badaniach	 ujednolicono	między	 innymi	
kryteria	 kwalifikacji	 pacjentów	do	 zabiegu	 implantacji	 zastaw-


























to	 sytuacjach	blokada	odpływu	moczu	 jest	 raczej	 funkcjonalna	
niż	anatomiczna.	W	zależności	od	poziomu	i	czasu	trwania	skut-
kiem	blokady	odpływu	moczu	może	być	rozwój	dysplazji	nerek,	
hipoplazja	 płuc,	 a	 także	 powstanie	 deformacji	 twarzoczaszki	
i	kończyn	(sekwencja	Pottera).	
Szacuje	 się,	 że	 u	 24-45%	 pacjentów	 z	 uropatią	 zaporową	
wtórnie	 do	 zastawek	 cewki	 tylnej	 rozwinie	 się	 niewydolność	










innymi	 prawidłowy	 rozwój	 płuc.	 Chociaż	 jak	 sugeruje	 Peters	
i	wsp.	małowodzie	to	tylko	jeden	z	mechanizmów	powstania	hi-
poplazji	 płuc	 u	 pacjentów	 z	wrodzoną	 uropatią	 zaporową.	Nie	
można	wykluczyć,	 że	 istnieje	 jakiś	 jeszcze	dokładniej	nieokre-
ślony	 związek	między	 rozwojem	 płuc	 i	 nerek	w	 okresie	 życia	
płodowego	[59].	
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i	 przywrócenie	 prawidłowej	 objętości	 płynu	 owodniowego	po-
zwala	na	prawidłowy	 rozwój	 płuc	 i	 zapobiega	progresji	 zmian	
dysplastycznych	w	nerkach	[63-66].	W	oparciu	o	te	bardzo	za-
chęcające	wyniki	 badań	 na	modelu	 zwierzęcym	podjęto	 próby	
wewnątrzmacicznych	 interwencji	 u	 płodów	 ludzkich.	Pierwszy	
taki	zabieg	wykonano	w	San	Francisco	w	1981	roku.	Była	to	ure-
terostomia,	a	zabieg	wykonano	na	otwartej	macicy	[67].	W	ko-
lejnych	 latach	 zaniechano	wykonywania	 zabiegów	 na	 otwartej	





Pierwszym	 co	 zwraca	 uwagę	 przy	 analizie	 publikacji	 jest	
brak	precyzyjnych,	jasno	zdefiniowanych	kryteriów	identyfikacji	
pacjentów.	Na	podstawie	prenatalnej	 oceny	ultrasonograficznej	
nerek,	 ilości	wód	 płodowych	 i	 poziomu	 elektrolitów	 (i	 innych	
substancji	 obecnych	w	moczu)	 pacjenci	 są	 zwykle	 dzieleni	 na	





wej	 części	 nerek	 albo	 hiperechogeniczność	 korowej	 części	 ne-
rek	–	jeśli	badanie	jest	wykonywane	w	I	połowie	ciąży)	sugerują	
obecność	 zaawansowanych	 zmian	 i	 nieodwracalne	 uszkodze-
nie	nerek,	ale	brak	tych	cech	również	nie	wyklucza	poważnego	
uszkodzenia	nerek	[68].	Podobnie	poziom	elektrolitów	i	innych	





że	 poziom	 elektrolitów	w	moczu	 zmienia	 się	 wraz	 z	 zaawan-










poszerzenie	 układu	 moczowego	 spowodowane	 obecnością	 za-
stawki	 cewki	 tylnej	 od	 przypadku	 zespołu	 suszonej	 śliwki	 czy	
atrezji	cewki	moczowej.	Właściwe	rozpoznanie	jest	niezmiernie	
istotne,	bo	na	przykład	w	atrezji	cewki	moczowej	rokowanie	jest	
















Fetal Surgery Registry) [77].	Śmiertelność	w	okresie	perinatal-
nym	 w	 grupie	 73	 pacjentów	 poddanych	 zabiegowi	 inplantacji	






















Ponadto	zabieg	obarczony	był	dużą	 liczbą	powikłań	 	 i	wysoką	
śmiertelnością	(43%).	Potencjalnie	zabieg	ten	może	zmniejszyć	





Próbę	 systematycznej	 analizy	 wyników	 leczenia	 płodów	
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pęcherzowo–owodniowej,	 nie	 można	 nie	 wspomnieć	 o	 poten-
cjalnie	 negatywnych	 skutkach.	 Jednym	 z	 istotnych	 jest	wpływ	






















jest	 zgodna	 co	 do	 tego,	 że	 istnieje	 pilna	 potrzeba	 przeprowa-
dzenia	 wieloośrodkowych	 badań	 randomizowanych,	 a	 jednym	
z	głównych	problemów	pozostaje	określenie	kryteriów	kwalifi-










Wysięk	w	 jamie	 opłucnej	 płodu	 dzieli	 się	 na	 tzw.	wtórny	
i	pierwotny.	Wysięk	wtórny	albo	 towarzyszy	obrzękowi	uogól-
nionemu,	 albo	 jest	 związany	 z	 obecnością	 innych	patologii	 ta-
kich	 jak	 infekcje	 wrodzone	 (TORCH),	 ciężka	 niedokrwistość	
płodu,	zaburzenia	chromosomalne,	wady	układu	krążenia,	ano-
malia	dotyczące	rozwoju	płuc	(przepuklina	przeponowa,	sekwe-





wysięk	 jedno-	 lub	 obustronny	może	w	 skrajnych	 przypadkach	






Jak	 dotąd	 nie	 ma	 ustalonych	 standardów	 postępowania	
w	okresie	prenatalnym,	ale	dostępne	są	algorytmy	postępowania	
zaproponowane	 przez	 ośrodki	 posiadające	 dość	 duże	 doświad-
czenie	w	prowadzeniu	 tych	przypadków	[92,	96].	Obecnie	sto-
sowane	 i	 akceptowane	 interwencje	 wewnątrzmaciczne	 to	 jed-
no-	albo	wielorazowe	nakłucia	jamy	opłucnej	i	zastawka	opłuc-
nowo-owodniowa.	 Alternatywą	 jest	 oczywiście	 postępowanie	
zachowawcze.	Żadna	z	tych	metod	nie	została	jak	dotąd	poddana	












Ponieważ	 w	 przeważającej	 części	 przypadków	 po	 jedno-

















nie	 zdiagnozowanymi	 wadami	 rozwojowymi	 –	 54%)	 przeżyło	
okres	noworodkowy	[95].	






opłucnej	 płodu	 [93].	Nadal	wysoka	 jest	 liczba	 powikłań	 zwią-
zanych	z	tymi	zabiegami.	W	serii	przypadków	opisanych	przez	
Smith	i	wsp.	aż	10%	zgonów	było	wynikiem	powikłań	związa-






tę	 jednak	 znaczącą	 liczbę	 powikłań	 do	 zabiegów	 powinni	 być	
kwalifikowani	 pacjenci,	 którzy	 potencjalnie	mogą	 odnieść	 naj-
większe	korzyści.	Ponieważ	w	przypadku	wtórnego	wysięku	in-
terwencje	wewnątrzmaciczne	mające	 na	 celu	 dekompresję	 jam	
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opłucnowych	są	z	 reguły	nieskuteczne,	a	o	 rokowaniu	decydu-
je	 problem	 podstawowy,	 niesłychanie	 istotne	 jest	 wykluczenie	








Podsumowując,	 wydaje	 się,	 że	 przy	 dzisiejszym	 stanie	
wiedzy	interwencje	wewnątrzmaciczne	u	płodów	z	przepukliną	
oponowo-rdzeniową,	uropatią	zaporową,	czy	pierwotnym	wysię-
kiem	 opłucnowym	 powinny	 być	 oferowane	 tylko	 jako	metoda	
eksperymentalna	 w	 warunkach	 dobrze	 kontrolowanych	 badań	
klinicznych.	
W	 przypadku	 przepukliny	 oponowo-rdzeniowej	 dostępne	
wyniki	wydają	się	wskazywać,	że	w	wyselekcjonowanej	grupie	
pacjentów	interwencja	w	okresie	prenatalnym	zmniejsza	ryzyko	








tów	 (PLUTO).	 Istnieje	 pilna	 potrzeba	 przeprowadzenia	 takich	
badań	w	przypadku	interwencji	wewnątrzmacicznych	u	pacjen-
tów	 z	wysiękiem	opłucnowym.	Ze	względu	 na	 bardzo	 rzadkie	
występowanie	 tego	problemu	konieczna	będzie	 szeroka	współ-
praca	wieloośrodkowa.	




cjalizowanych	 ośrodkach	 i	w	 ramach	 protokółu	 badań	 klinicz-
nych.		
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